MONOGRAPH IE 


La femme enceinte 
drepanocytaire 

[.'amelioration de I'esperance et de la qualite de vie des femmes 
drepanocytaires n'interdit plus les grossesses. Toutefois, celles-ci 
demeurent toujours a haut risque pour la mere et I'enfant et ne 
peuvent se concevoir sans une surveillance etroite et une prise 
en charge specifique. 


Yannick Leborgne-Samuel,* Philippe Kadhel,** Catherine Ryan,** Frangoise Vendittelli** 


A n cours des 20 dernieres annees, le diagnostic et la 
prise en charge precoces des syndromes drepano- 
cytaires majeurs ont permis Famelioration de 
I’esperance et de la qualite de vie des patients drepanocy- 
taires. Ainsi, de plus en plus de femmes suivies dans l’en- 
fance atteignent l’age adulte et done l’age de procreer. La 
grossesse chez la femme drepanocytaire est une situation 
a haut risque pour la mere et I’enfant, et ce quel que soit le 
type d’hemoglobinopathie (SS, SC, S|3-thalassemique, 
SDPunjab, SLepore. . .), meme si la mere est peu sympto- 
matique en dehors de la grossesse. 1-3 La grossesse aggrave 
la maladie chez la mere dans ses 3 versants : anemique, 
douloureux et infectieux. La drepanocytose peut aussi 
compliquer la grossesse et son issue, mettant en jeu le pro- 
nostic vital de la mere et de I’enfant. 4,5 II y a une trentaine 
d’annees, la mortalite infantile et matemelle etait tres ele- 
vee, 6 ce qui reste encore malheureusement le cas dans les 
pays en voie de developpement, et la grossesse etait 
deconseillee. Le pronostic matemel et foetal a cependant 
ete tres ameliore ces dernieres annees grace a une 
meilleure prise en charge et une prevention des complica- 


tions ( v . tableau). La grossesse n’est desormais plus inter- 
dite et de plus en plus de femmes, primipares ou multi- 
pares, menent leur grossesse a terme. L’information de la 
mere, des risques encourus et des mesures preventives a 
adopter, est indispensable ainsi qu’une prise en charge par 
une equipe specialisee pluridisciplinaire. 7,8 

LES COMPLICATIONS 


Elies peuvent survenir a tous les stades de la grossesse, 
mais les risques de survenue d’une complication mater- 
nelle grave mettant en jeu le pronostic vital sont plus ele- 
ves au dernier trimestre et pendant la periode qui encadre 
l’accouchement. 

Les complications de la drepanocytose 
favorisees par la grossesse 

Les complications matemelles les plus frequentes sont : 9 

- I’aggravation de Fanemie : il existe une anemie physio- 
logique de la grossesse, mais l’anemie chronique preexis- 
tante peut aussi etre aggravee par une carence martiale ou 
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en adde folique ou par des poussees d’hemolyse infectieuse ; 

- I’angmentation des crises douloureiises : les crises se 
majorent avec revolution de la grossesse (maximales au 
dernier trimestre), les modifications hormonales et de la 
coagulation ; les douleurs sont le plus souvent osseuses ; 
elles peuvent etre abdominales, rendant alors le diagnos- 
tic difficile ; une cause obstetricale doit cependant tou- 
jours etre eliminee ; 

- les risques accnis d’infections : elles sont surtout uro- 
genitales et sont recherchees systematiquement, car elles 
sont souvent asymptomatiques et pourvoyeuses de 
fausses couches ou de menaces d’accouchement prema- 
ture ; les autres infections possibles sont des infections 
simples des voies aeriennes superieures, des pneumopa- 
thies et des pyelonephrites ; 

- le syndrome thoracique aigu : cette complication grave 
parfois mortelle ( v. encadre B. Maire page 1552) peut 
survenir a tout moment, mais le risque est maximal pen- 
dant le dernier trimestre et pendant la periode du post- 
partum ; 

- autres complications maternelles : d’autres complica- 
tions, moins frequentes, ne doivent pas etre ignorees du 
fait de leur gravite et de leur issue parfois dramatique : 

• l’augmentation du risque de thrombose, surtout au 
dernier mois de grossesse, pendant le travail et les pre- 
miers jours du post-partum ; 

• le risque de syndrome toxemique survenant dans un 
contexte de douleurs diffuses en dehors de tout ante- 
cedent hypertensif ; il serait en rapport avec des embolies 
graisseuses a partir de la moelle infarcie ; 

• le risque de cholecystite chez une femme ayant des 


E QUI EST NQUVEA 


■ ■■■)■ De plus en plus de femmes drepanocytaires entreprennent 
une grossesse qul peut etre menee a terme. 

lithiases vesiculaires, d’ou l’interet de les rechercher avant 
toute grossesse ; 

• les sequestrations hepatiques ou spleniques qui peu- 
vent grever le pronostic vital. 

• le deces matemel est toujours possible (surtout pen- 
dant le post-partum [v. tableau]. 

Les complications de la grossesse favorisees 
par la drepanocytose 

Les complications foetales les plus frequemment decri- 
tes sont les fausses couches precoces ou tardives, le retard 
de croissance intra-uterin, la mort foetale in utero et la pre- 
maturite. L’anemie chronique, les anomalies rheologiques 
et morphologiques au niveau du placenta seraient respon- 
sables de l’hypoxie de l’unite foeto-placentaire. Les retards 
de croissance intra-uterins peuvent etre associes a la surve- 
nue d une preeclampsie ou se compliquer d’une mort 
foetale in utero. La prematurite peut etre spontanee (infec- 
tion uro-genitale) ou induite (souffrance foetale chronique 
ou aigue, crises vaso-occlusives). Une surveillance obste- 
tricale est indispensable pour depister precocement toute 
pathologie foetale. La cause la plus frequente de deces neo- 
natal est la prematurhe, souvent associee a une infection. 


Mortalite matemelle et foetale 



PATIENTES 

GROSSESSES 

DECES MERE 

MORT F(ETALE 

IN UTERO 

DECES 

PERINATALS 

1 Horger 7 

1972 

48 

40 SS 8 SC 

54 

45 SS 9 SC 
(1960 a 1971) 

4 (7,4 %) 

1 SS 3 SC 


24 % chez 
les femmes SS 

62 % chez 
les femmes SC 

1 Seoud 4 

1994 

40 

58 

2 (3,4 %) 

2 SS 

2 

2 

1 SS, 1 SC 

1 Howard 8 

1995 

77 

78 

(1991 a 1993) 

2 (2,6 %) 

1 SS 1 SC 


5 (6,4 %) 

2 SS transfusees 

3 SC non transfusees 

1 Smith 8 

1996 

- 

286 

2 (0,7 %) 

2 SS 

- 

3 (1 %) 

1 Leborgne-Samuel 9 
2000 

58 

68 

(1993 a 1997) 

1 (1,5 %) 

1 sp + thal 

4 (6 %) 

4 femmes SS 

3 (4,4 %) 

2 SC, 


1 S|3 + thal 


■ri'ii-r™ D'apres les ref. 4, 5, 7-9. 
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EPANOCYTOSE LA FEMME ENCEINTE 


LA PRISE EN CHARGE SPECIFIQUE 


La gravite de ces complications potentielles necessite 
imperativement que toutes les grossesses des patientes 
drepanocytaires soient prises en charge par une equipe 
specialisee multidisciplinaire dans une maternite de 
niveau 3, en etroite collaboration avec le medecin specia- 
liste de la drepanocytose. Une unite de soins intensifs doit 
etre presente a proximite de la maternite, mais le transfert 
ne doit pas y etre systematique. 

Avant la conception 

Toute patiente drepanocytaire devrait etre connue et 
integree dans un schema de suivi global qui comprend des 
actions de prevention oil rinformation du patient et de sa 
famille tient une grande place, et des actions curatives de 
prise en charge des complications aigues et chroniques. 

La patiente, sous contraception eflicace, doit benefider 
d’un bilan complet (bilan preconceptionnel) evaluant son 
etat cbnique et biologique de base, recherchant les ano- 
malies qui pourraient entrainer des complications lors de 
la grossesse (foyers infectieux dentaires, lithiases vesicu- 
laires, osteonecrose de hanche, etc.). Le statut hemoglobi- 
nique du partenaire doit etre determine afin de ne pas 
ignorer un couple risquant de donner naissance a un 
enfant drepanocytaire. Si tel est le cas, le couple reyoit les 
informations sur la maladie, sa transmission, sa prise en 
charge, les modahtes du conseil genetique, avant toute 
grossesse, done dans des conditions psychologiquement 
meilleures. 

Ainsi la grossesse peut-elle etre « programmee » dans 
les meilleures conditions. 

Pendant la grossesse 

Des que la grossesse est connue, la femme doit avoir un 
suivi regulier base sur le depistage precoce de tout evene- 
ment intercurrent affectant la mere ou l’enfant : 

- une consultation medicale tous les 15 jours, realisee 
en altemance par le mededn gynecologue-obstetriden et 
le medecin prenant en charge la drepanocytose ; l’etat 
general de la patiente est evalue a chacune de ces visites ; 

- les examens habituels de suivi de grossesse, effectues 
tous les mois, et des examens specifiques permettant de 
depister une majoration de l’anemie, une infection asymp- 
tomatique (en particuber au niveau des urines), ou toute 
autre anomahe biologique qui necessiterait une prise en 
charge medicale voire une hospitalisation (proteine C- 
reactive [CRP], bilan hepatique, renal) ; les examens san- 
guins doivent etre regroupes dans le but de preserver le 
capital veineux ; 

- une surveillance de la croissance et de la vitalite foeta- 
les par une echographie mensuelle a partir du 1" trimestre 
(12 semaines d’amenorrhee [SA]), associee a un doppler 
uterin a partir de 1 8 SA et un doppler ombilical a partir de 
25 SA ; les echo-dopplers doivent etre rapprochees a la 


moindre anomalie ou devant toute suspicion ou antece- 
dent de retard de croissance in utero ; 

- des hospitalisations « faciles » pour une prise en 
charge precoce des evenements intercurrents en particu- 
lier des crises douloureuses ; 

- une hospitalisation systematique entre la 36 r et la 38 e 
SA pour evaluer les risques et definir les modahtes de 
suivi de fin de grossesse et de l’accouchement ; la consul- 
tation d’anesthesie est obligatoire ; l’anesthesie peridurale 
est conseillee ; si le bilan est satisfaisant, la patiente peut 
etre surveillee a domicile par une sage-femme ; la pre- 
sence d’une aide-menagere peut etre necessaire en fonc- 
tion du contexte social ; la patiente doit etre revue et 
hospitalisee a la 40 e SA (ou avant si les signes premonitoi- 
res de l’accouchement apparaissent), pour la prise en 
charge de l’accouchement. 

L'accouchement 

Pendant l’accouchement, la patiente doit etre bien 
hydratee (voie veineuse en place), oxygenee et rechauffee 


>0UR LA PRATIQUE 


-4 La grossesse chez une femme drepanocytaire est a haut 
risque maternel et foetal. 

Le suivi obstetrical et l'accouchement doivent toujours avoir 
lieu dans une maternite de niveau 3. 

-4 Les principes therapeutiques sont : 

• prise en charge par une equipe pluridisciplinaire ; 

• eviter tout facteur declenchant (lutte contre le froid ++) ; 

• prise en charge precoce avec hospitalisation rapide si 
necessaire, oxygenotherapie, hydratation efficace par voie 
veineuse, traitements antalgiques et (ou) antibiotiques ; 

• transfusion en fonction du tableau drepano-obstetrical. 

-4 Les signes d'alerte sont : paleur et (ou) ictere inhabituel(s), 

fatigue persistante, douleurs qui ne cedent pas avec le 
traitement habituel, fievre qui dure, toux, dyspnee, brulures 
urinaires, diminution des mouvements foetaux, douleurs 
pelviennes (contractions uterines ?), voire une simple 
angoisse (embolie pulmonaire ?). 

"4 La mere doit : se reposer, eviter tout facteur pouvant 
declencher une crise (efforts prolonges, changements de 
temperature, exposition au soleil, stress...), avoir une hygiene 
rigoureuse, bien s'hydrater et s'alimenter, voir regulierement 
son medecin selon le calendrier de consultations prevu, voir 
son medecin ou consulter aux urgences de maternite au 
moindre signe inhabituel. 

Dans le post-partum : reprise du suivi regulier, contraception 
efficace, surveillance des lesions degeneratives a distance. 
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(couverture chauffante en salle de reveil on d’ accouche- 
ment, sauf en cas de fievre). L’accouchement doit etre 
dirige pour eviter toute stagnation du travail, source d’e- 
puisement de la mere et d’hypoxie. 

Le declenchement n’est pas systematique. La drepa- 
nocytose ne doit en effet pas etre un motif de declenche- 
ment, car il n’a pas ete demontre que cette pratique ame- 
liore le devenir du foetus. 3 II est recommande en cas de 
souffrance maternelle ou foetale mettant en jeu le pro- 
nostic vital, et conditionne par des criteres obstetricaux 
recherches par Tequipe medicale. De meme la cesa- 
rienne, si elle est indiquee, doit etre programmee. Qu’il 
s’agisse d’un accouchement par voie basse ou par cesa- 
rienne, une commande de concentres erythrocytaires 
phenotypes et compatibilises (it infra ...), est faite de 
fagon preventive. 

Le post-partum 

Cette periode est delicate, la vigilance doit etre mainte- 
nue. La patiente doit etre rechauffee, rehydratee, mise 
sous anticoagulant (avec lever precoce) et sous antibio- 
prophylaxie probabiliste (amoxicilline et acide clavula- 
nique). Le relais per os se fait au bout de 24 (accouche- 
ment eutocique) a 48 heures (accouchement par 
cesarienne) sauf complications. En cas de cesarienne, la 
patiente doit avoir un bilan sanguin complet, une radio- 
graphie pulmonaire ainsi qu’une kinesitherapie respira- 
toire systematique en prevention du syndrome thoracique 
aigu. En cas d’accouchement par voie basse, un bilan san- 
guin est compare a celui de l’etat basal avant la sortie. 

La drepanocytose n’est pas une contre-indication a l’al- 
laitement, mais il faut veiller a une bonne hydratation 
pour compenser les pertes. 

A la sortie de la matemite, une contraception efficace 
est prescrite et expliquee (habituellement un micropro- 
gestatif, voire le desogestrel, permettant l’allaitement). Le 
suivi specifique reprend par une consultation avec le 
medecin ayant en charge la drepanocytose dans les 
15 jours. Devaluation des lesions degeneratives a distance 
doit comporter la recherche systematique d’osteonecrose 
au niveau des tetes femorales (risque majore dans le post- 
partum). 

La consultation obstetricale post-natale avec le gyneco- 
logue-obstetriden se fait dans un delai de 45 jours. Lors de 
cette demiere consultation, la contraception est adaptee. 

La transfusion 

La diminution du taux d’hemoglobine S ou C, et l’aug- 
mentation parallele du taux global d’hemoglobine par 
echange transfusionnel ou transfusion, constituent un 
traitement curatif et preventif des crises de falciforma- 
tion. C’est pourquoi certaines equipes proposent un 
protocole de transfusion systematique dans le but de 
prevenir les complications maternelles et foetales au 
cours de la grossesse. 1 ’ & 10,11 Ces transfusions sont habi- 


tuellement commencees a partir du mibeu du 2' trimestre 
et un echange transfusionnel est parfois reahse en prepa- 
ration a l’accouchement lorsque la date theorique du 
terme approche. 

D’autres equipes evitent de recourir a la transfusion 
prophylactique systematique pour des grossesses non 
compkquees, en raison des risques lies a la transfusion et 
en particulier la surcharge martiale et l’allo-immunisation, 
et n’envisagent des transfusions que lorequ’il s’agit d’une 
grossesse compliquee : anemie severe mal supportee par 
la mere et (ou) le foetus (souffrance foetale aigue ou chro- 
nique), preeclampsie, infection severe, syndrome thora- 
cique aigu, augmentation de la frequence des crises vaso- 
occlusives, 1 en preparation a l’accouchement ou en 
post-partum pour palber des pertes sanguines ou une 
situation precaire preexistante. Des antecedents de faus- 
ses couches, de retard de croissance in utero ou une gros- 
sesse gemellaire sont egalement des elements qui plaident 
en faveur de la reahsation de transfusions systematiques 
pendant la grossesse. 

En conclusion, il est difficile de definir une politique 
transfusionnelle unique. L’indication de transfuser releve 
done clairement d’equipes speciabsees et depend du 
contexte drepano-obstetrical. 

La contraception 

Les contraceptifs de choix restent, dans les populations 
antiliaises et africaines, les oestroprogestatifs faiblement 
doses (pilules minidosees). Les progestatifs sont mal 
acceptes du fait de leur retentissement sur le cycle, en par- 
ticulier les menorragies. Nous manquons de recul quant a 
l’utilisation recente de l’implant. Le dispositif intra-uterin 
au cuivre n’est pas contre-indique, mais il doit etre evite 
du fait de la majoration de l’anemie par saignement plus 
abondant et du risque accru d’infection. 

CONCLUSION 


Le suivi specifique des patientes drepanocytaires a 
ameliore considerablement Tissue des grossesses de ces 
femmes dans les pays ayant une structure sanitaire 
developpee, avec une nette diminution de la frequence 
et de la gravite des complications maternelles et foetales. 
La grossesse reste cependant une situation a risque, et il 
convient a nouveau d’insister sur la necessite d’une 
prise en charge pluridisciplinaire specialisee dans une 
maternite de niveau 3, avec une collaboration etroite 
entre un centre specialise dans la prise en charge des 
patients drepanocytaires, l’obstetricien, l’anesthesiste- 
reanimateur et Themobiologiste, sans oublier l’assis- 
tante sociale qui veille a maintenir des conditions socio- 
economiques adequates a la grossesse. L’adhesion de la 
patiente bien informee des risques encourus est enfin 
un element indispensable au bon deroulement de la 
grossesse. ■ 
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SUMMARY Sickle cell disease and pregnancy 

Pregnancy in SCD women, with a major sickle cell syndrome, is a high-risk situation and is associated with raised incidence of maternal and fetal 
morbidity and mortality, mainly in late pregnancy, during delivery and in the postpartal periods. Pregnancy increases the incidence of sickle cell specific 
complications such as anaemia, vaso-occlusive crisis, abdominal, pulmonary (acute chest syndrome) or placental thrombosis, infections (urinary tract 
infection, pyelonephritis, pneumonia), and toxemia. Maternal death can occur. Sickle cell disease is responsible for high risk of spontaneous abortion, 
intra-uterine growth retardation, intra-uterine fetal death, preterm delivery, and perinatal mortality related to hypoxemia and placental thrombosis. 

More and more sickle cell affected women reach adulthood and reproductive age (fertility of sickle cell women is normal). The knowledge of these risks 
has contributed to the implementation of specific management program and to a better outcome of pregnancy. Such a program includes a close 
multidisciplinary approach for the duration of the pregnancy, the delivery and the postpartal period, in tertiary maternal health services level. Blood 
transfusion depends on teams and is related to strictly restricted maternal, obstetrical and hematologic indications. 

Rev Prat 2004 ; 54 : 1578-82 


La femme enceinte drepanocytaire 

La grossesse chez la femme drepanocytaire est une situation a haut risgue materno-fcetal et ce quel que soit le type d'hemoglobine (SS, SC, spThal...). 
Ces risques sont plus marques au cours de la seconde moitie de la grossesse, lors de I'accouchement et du post-partum. La grossesse aggrave la 
maladie drepanocytaire en accentuant I'anemie, les risques de crises vaso-occlusives, de thromboses (abdominales, pulmonaires [syndrome thoracique 
aigu] ou placentaires), d'infections (urinaires et pulmonaires), et de toxemie gravidique. Le deces maternel est toujours possible. La drepanocytose 
entraTne une augmentation des taux d'avortements spontanes, de retard de croissance in utero, de mort foetale in utero, de prematurite, d'hypotrophie, 
de la mortalite neonatale liee a I'hypoxie et aux thromboses placentaires. Du fait de ('amelioration de I'esperance de vie des patients drepanocytaires, 
de plus en plus de femmes atteignent I'age de procreer (la fertility de la femme drepanocytaire est normale). Une prise en charge specifique de la 
grossesse est necessaire, caracterisee par une surveillance, reguliere et multidisciplinaire, I’accouchement et le post-partum se faisant dans une 
maternite de niveau 3. Les modalites transfusionnelles varient en fonction des equipes, mais elles reposent sur des indications materno-obstetricales et 
hematologiques bien definies. 
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aide les enfants et leur 
famille en prise avec le han- 
dicap en general. La drepa- 
nocytose est I'un des cen- 
tres d'action. La rubrique 
« Le reseau » fournit les 
coordonnees de LAssociation 
par region. 
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